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Неонатальная волчанка (НВ) – симтомокомплекс, ди-
агностируемый у новорожденных, матери которых часто
страдают аутоиммунными ревматическими заболеваниями
(РЗ), и проявляющийся двумя основными признаками: по-
ражением кожи и сердца. 
В последнее десятилетие интерес к НВ существенно
возрос в связи с улучшением прогноза ряда РЗ [1] и расши-
рением возможности планирования беременности у паци-
енток с этими болезнями, что определяет необходимость
рассмотрения двух аспектов проблемы: степени влияния
болезни матери на развитие плода и риска передачи заболе-
вания ребенку.
Из истории вопроса. НВ как самостоятельная нозологиче-
ская единица впервые была описана в 1954 г. C.H. Мс Cuistion
и E.P. Schock [2], наблюдавшими своеобразный кожный
синдром у новорожденных, у матерей которых была систем-
ная красная волчанка (СКВ). 
Последующее изучение НВ установило и другой харак-
терный ее симптом – поражение сердца, преимущественно
проявляющееся его врожденной блокадой (ВБС). ВБС опи-
сывалась и ранее: так, в 1901 г. L. Morquio представил одно
из первых сообщений о ВБС, проявлявшейся слабым пуль-
сом, пароксизмами синкопальных состояний и внезапной
смертью детей. Он же первым описал семью, в которой 5 из
8 детей имели данную патологию. Но лишь в 1966 г. D. Hull
и соавт. [3] обратили внимание на связь ВБС плода с СКВ
матери. Позднее было отмечено, что ВБС может быть у мла-
денцев, рожденных пациентками не только с СКВ, но и с
другими явными и субклиническими формами РЗ.
В 1960 г. G. Wallgren и E. Agorio [4] впервые установили
роль материнских иммунологических нарушений в разви-
тии врожденной полной поперечной блокады (ВППБ) серд-
ца, которую они наблюдали у трех младенцев от трех бере-
менностей одной матери.
Дальнейшее изучение пошло по пути определения се-
рологических маркеров НВ и уточнения их патогенетиче-
ской значимости. В 1981 г. одновременно несколько групп
ученых обнаружили у пораженных младенцев и их матерей
антитела к растворимым антигенам тканевых рибонуклео-
протеинов, названных Ro/SSA- и La/SSB-антителами, реже –
к U1 RNP-антигену, причем у детей титры антител были эк-
вивалентными или несколько меньшими, чем у их матерей
[5, 6]. Повторное исследование сывороток детей через 6 мес
показало отсутствие или значительное снижение титров ан-
тител к Ro/SSA- и La/SSB-антигенам, подтверждая тем са-
мым их пассивный трансплацентарный перенос.
Дальнейшие исследования продемонстрировали почти
универсальную ассоциацию НВ с одним или обоими из этих
аутоантител [5, 7, 8]. Приблизительно в 50% случаев НВ
Ro/SSA- и La/SSB-антитела присутствуют одновременно.
Антитела к Ro-антигенам неоднородны и представлены по-
липептидами с молекулярной массой 60 и 52 кДа, при этом
патогенетический потенциал в основном связан с послед-
ним антигеном [9]. 
Таким образом, НВ является человеческой моделью
пассивно приобретенного аутоиммунного заболевания. 
В его основе лежит трансплацентарный перенос в плодную
циркуляцию материнских антител, которые обусловливают
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тканевые повреждения у плода и новорожденного. Многие
вопросы патогенеза НВ остаются до конца не изученными.
Матери детей с НВ. Как указывалось выше, матери мла-
денцев с НВ в 20–30% случаев имеют какое-либо РЗ, наибо-
лее часто это СКВ и болезнь Шёгрена, реже – ревматоид-
ный артрит, смешанное или другое заболевание соедини-
тельной ткани [10]. 
Примерно у половины матерей во время беременности
основное заболевание протекает клинически асимптомно.
По данным A.B. МсCune и соавт. [8], НВ может предшест-
вовать развитию соединительнотканного заболевания у ма-
тери, которое может развернуться через несколько месяцев
или лет после рождения младенца с НВ. В ряде случаев бо-
лезнь у матерей в период беременности проявляется только
нарушением сердечного ритма или признаками ранее пере-
несенного миокардита [11, 12].
Данные об исходах других беременностей у матерей детей
с НВ противоречивы. J.S. Scott и соавт. [5] обсуждают повы-
шенный риск спонтанных абортов и мертворождений у них,
тогда как A.B. МсСune и соавт. [8], исследовав 53 беременно-
сти у 21 матери детей с ВБС, показали, что частота плодных
потерь у этих матерей не отличается от таковой в популяции.
Почти все матери детей с НВ позитивны по Ro/SSA-
и/или La/SSB-антителам (из них 40% имеют клинические
признаки СКВ или болезни Шёгрена), тогда как позитив-
ность по этим антителам среди здоровых беременных жен-
щин – менее 1% [13].
Присутствие Ro/SSA- и La/SSB-антител у больных
СКВ нередко обусловливает определенные особенности ор-
ганных поражений. Например, хорошо известна их ассоци-
ация с вариантом СКВ, протекающим по типу подострой
кожной красной волчанки, и с синдромом Шёгрена [14].
D.W. Boulware и M.T. Hedgpeth [15] отметили большую
встречаемость поражения легких у больных СКВ, позитив-
ных по антителам к Ro/SSA.
Патогенез НВ. Патогенетические механизмы действия
Ro/SSA- и La/SSB-антител при НВ до конца не изучены.
J.B. Harley и соавт. [16] описали близнецов, из которых
только у одного отмечалось развитие ВППБ сердца, а титры
Ro/SSA-антител у него были в 3 раза ниже, чем у здорового
близнеца. Вероятно, указанные антитела – только один из
факторов, необходимых для формирования НВ, их абсо-
лютные титры не связывают с риском развития НВ. В ис-
следовании E. Jaeggi и соавт. [17], наблюдавших 186 пози-
тивных по антителам к Ro/SSA и La/SSB матерей, включая
59 клинически асимптомных, было показано, что кардиаль-
ные проявления НВ ассоциируются с умеренными (≥50
ед/мл, 15% случаев) или высокими (≥100 ед/мл, 85% случа-
ев) титрами Ro/SSA-антител у матерей.
Среди прочих причин развития НВ обсуждается роль
внешнесредовых и наследственных факторов. Установлено,
что риск появления НВ у Ro-позитивных новорожденных
возрастает при наличии HLA-DR3- и -DR2-гaплотипа [14],
а также гомозиготного С4А-дефицита [18] у матерей.
Исследования на кожном трансплантате человека и
мышиных моделях волчанки позволили представить следу-
ющую схему развития НВ [19, 20]. Материнские антитела,
взаимодействуя с Fc-рецептором трофобластной клеточной
поверхности плаценты, с помощью специфических меха-
низмов поглощаются в вакуолях эндоцитов, активно и на-
правленно транспортируются в эндосомы через клетку, ос-
вобождаются посредством экзоцитоза и передаются плоду
через пупочный кровоток. Подобный механизм описан
только для IgG, при этом IgG1- и IgG3-субклассы связыва-
ются на рецепторе более авидно, чем IgG2, a IgG4 связыва-
ются лишь в минимальной степени.
Имеются разночтения в точном времени начала транс-
порта антител. Обычно считают, что плодная концентрация
IgG-антител минимальна (<100 мг/дл) в течение I тримест-
ра беременности, остается такой до 17-й недели, затем по-
степенно нарастает до 400 мг/дл к 24-й неделе и до 800 мг/дл
к 32-й неделе, когда плацентарная передача антител стано-
вится более выраженной.
Материнские антитела, попадая в плодную циркуля-
цию и взаимодействуя с Ro/La-антигенами тканей плода,
вызывают в них воспалительную реакцию. Это подтвержде-
но данными иммуногистологических исследований (нали-
чием воспаления, отложения IgG и комплемента в пора-
женных органах плода) [7, 21].
Причину избирательной тропности Ro/SSA- и La/SSB-
антител к кардиальной ткани объясняют совпадением сер-
дечного онтогенеза плода с увеличением трансплацентар-
ного пассажа материнских аутоантител в плодную циркуля-
цию, что и определяет развитие ВППБ сердца.
В поражении кожи большое значение, как свидетельст-
вуют экспериментальные данные, может иметь экспрессия
на поверхности кератоцитов Ro-антигенов, которая наблю-
дается, в частности, при ультрафиолетовом облучении. Та-
кие кератоциты являются высоко восприимчивыми к лим-
фоцит-опосредованной антитело-зависимой клеточной ци-
тотоксичности.
Клинические проявления НВ. Выше отмечалось, что к
основным синдромам НВ относят поражение кожи и серд-
ца. Приблизительно в половине всех описанных случаев НВ
представлена в виде изолированного кожного заболевания,
а в другой половине наблюдений – как изолированная ВБС.
В 10% случаев имелось сочетание этих синдромов. Редко
НВ сопровождается другими проявлениями, чаще преходя-
щего характера [22].
Спектр возможных клинических проявлений НВ следу-
ющий:
• преходящие кожные высыпания;
• поражение сердца:
миокардит с нарушением сердечного ритма,
полная поперечная блокада сердца, 
перикардит;
• другие системные проявления:
гепатомегалия,
транзиторная печеночная дисфункция, 
спленомегалия,
лимфаденопатия,
пневмонит,
тромбоцитопения,
гемолитическая анемия,
лейкопения;
• редкие проявления:
поражение ЦНС,
пятнистая хондродисплазия.
С увеличением числа наблюдений отмечено, что дети
обоего пола одинаково подвержены развитию НВ. В более
ранних сообщениях отмечалось, что НВ возникает преиму-
щественно у девочек, а в поздних – что у мальчиков [10, 23].
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Кожные высыпания присутствуют у 15–25% детей с НВ
[24], появляются обычно в течение первых 2 мес жизни (но
могут присутствовать и при рождении), нередко после ин-
соляции или ультрафиолетового облучения по поводу не-
онатальной желтухи. Сыпь локализуется на лице и верхних
конечностях, представлена ограниченными округлыми пят-
нами или бляшками, нередко имеет сходство с подострой
кожной волчанкой. Многие дети имеют сливную эритему
вокруг глаз, получившую название «глаза совы» или «глаз-
ная маска» [25]. 
Гистологически определяются типичные для СКВ деге-
неративные изменения в эпидермальном, базальном слое с
лимфоцитарной инфильтрацией. Характерные иммунопа-
тологические изменения в виде отложений IgG в эпидерми-
се продемонстрированы в экспериментальном исследова-
нии L.A. Lee и соавт. [26]. Модель, воспроизводимая на
кожном трансплантате человека, была аналогична той, что
получена в экспериментах у голых мышей, которым систе-
матически вводились очищенные Ro-антитела.
Поражение кожи обычно регрессирует в течение не-
скольких недель – полугода жизни ребенка без какой-либо
терапии, иногда сохраняется более длительно, оставляя в
отдельных случаях гипопигментацию. Персистирующие те-
леангиэктазии отмечалась в редких случаях [27]. 
У 1/3 детей с кожной НВ изменения кожи сопровожда-
ются одним или несколькими внекожными проявлениями.
У них встречаются поражение сердца, гепатобилиарной си-
стемы и гематологические нарушения.
Поражение сердца при НВ характеризуется фиброзирую-
щим миокардитом и перикардиальным выпотом [28], а так-
же патологией проводящей системы в виде синусовой бра-
дикардии, предсердной и желудочковой аритмии, блокады
правой ножки пучка Гиса, преходящей блокады сердца или
блокады 2-й степени [29–32]. R.L. Geggel и соавт. [33] описа-
ли больного НВ, у которого сердечная блокада 2-й степени,
выявленная при рождении, прогрессировала до полной бло-
кады сердца к 9-недельному возрасту.
Спектр зарегистрированных при НВ изменений сердца,
проявляющихся в пре- и постнатальном периоде, очень ши-
рок [34]: 
• электрофизиологические:
атриовентрикулярная блокада 1-й степени,
атриовентрикулярная блокада 2-й степени,
полная атриовентрикулярная блокада,
предсердная и желудочковая экстрасистолия 
(эктопический ритм),
трепетание предсердий,
узловая эктопическая тахикардия,
вентрикулярная тахикардия,
дисфункция синусового узла,
удлинение интервала Q–T;
• миокардиальные/функциональные:
миокардит,
миокардиопатия,
эндокардиофиброэластоз 
(диффузный или очаговый),
перикардит/перикардиальный выпот;
• структурные (не все перечисленные дефекты, обна-
руживаемые у плодов и новорожденных, связаны с
материнскими аутоантителами):
предсердно-желудочковая клапанная дисплазия,
стеноз, регургитация,
дисплазия, стеноз, регургитация полулунных 
клапанов,
открытый артериальный проток,
предсердные септальные дефекты,
желудочковые септальные дефекты.
Приблизительно у 1–3% плодов и новорожденных от
матерей, позитивных по Ro/SSA- и La/SSB-антителам, раз-
вивается ВППБ. При последующих беременностях риск
этой патологии возрастает до 17–18% [35–37].
ВППБ – наиболее тяжелый вариант поражения сердца
при НВ. ВППБ встречается редко (1:20 000 родов), при этом
3 из 4 пораженных младенцев не имеют никаких анатомиче-
ских изменений сердца. В 25% случаев ВППБ сочетается с
врожденным пороком сердца (незаращением аортального
протока, септальными дефектами, открытым овальным от-
верстием, коарктацией аорты, гипоплазией правого желу-
дочка, клапанными пороками и др.) [38].
ВППБ – потенциально фатальное осложнение, диаг-
ностируемое обычно в последние недели беременности,
хотя первые признаки поражения сердца могут быть вы-
явлены начиная с 17–22-й недели гестации. Так, редкий
пульс определяется при выслушивании сердцебиения
плода или кардиотокографии во время рутинного антена-
тального наблюдения за беременной во II триместре. Бо-
лее определенный диагноз блокады сердца устанавливают
после УЗИ плода, позволяющего обнаружить пороки раз-
вития сердца.
ВППБ формируется уже с 17-й недели гестации, возмож-
но и более позднее возникновение ее симптомов. J.P. Buyon и
соавт. [39] при мониторинге беременности появление при-
знаков ВППБ отметили только на 24-й неделе гестации.
Приблизительно в 15–22% случаев ВППБ приводит к
гибели плода [40], в 20–45% случаев возникает потребность
в имплантации искусственного водителя ритма [41]. Смерть
наступает обычно в неонатальном периоде и ассоциируется
с тяжелым поражением сердца, в том числе с его пороками.
В ряде случаев ВППБ остается относительно доброкачест-
венной. Так, в обзоре J.M. Reid и соавт. [41] 2 из 35 пациен-
тов с ВППБ достигли возраста 50 лет без необходимости им-
плантации водителя ритма.
Гистологическое исследование выявляет преимущест-
венно эндомиокардиальный фиброз с облитерацией атрио-
вентрикулярного узла.
Признаки системного заболевания, такие как НВ с сим-
птомами поражения печени, селезенки, легких, гематоло-
гическими нарушениями, редки.
По данным P.J. Maddison [13], гепатомегалия при НВ
встречается в 15% случаев, повышение уровней трансами-
наз – в 5%. L.A. Lee и соавт. [42] по результатам анализа дан-
ных национального регистра США выделили три основных
фенотипа поражения гепатобилиарной системы при НВ: 
1) повреждение печени, возникающее до или вскоре после
родов с гистологическими признаками накопления железа,
так называемый «неонатальный гемохроматоз»; 2) холестаз
с конъюгированной гипербилирубинемией и минимальным
повышением уровня трансаминаз, преходящий, но иногда
драматический, возникающий через несколько недель пос-
ле родов, и 3) преходящее, от слабого до умеренного, повы-
шение содержания трансаминаз в течение нескольких не-
дель или месяцев после родов.
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В 2003 г. J.S. Prendiville и соавт. [43] исследовали воз-
можное поражение ЦНС, выполняя компьютерную томо-
графию (КТ) и УЗИ мозга в 10 из 11 последовательных
случаев НВ. Изменения на КТ были выявлены в 9 случа-
ях, а при УЗИ – в 6. Наиболее частыми находками при
проведении КТ были неспецифические изменения бело-
го вещества головного мозга, кальцификация базального
ядра, а также макроцефалия и «васкулопатия». Никаких
клинических симптомов поражения ЦНС не было, и
только у одного ребенка диагностирована макроцефалия.
C.A. Boros и соавт. [44] обследовали 87 младенцев, рож-
денных от позитивных по антителам к Ro/SSA матерей,
47 из новорожденных имели НВ. Если окружность голо-
вы младенца превышала 95-й перцентиль, выполняли КТ
и УЗИ головного мозга. Пять из 47 детей с НВ и 2 из 40
здоровых младенцев имели гидроцефалию, одному из них
потребовалось хирургическое вмешательство с наложе-
нием шунта. Самая высокая частота макроцефалии опре-
делялась у детей в возрасте 12–24 мес. С течением време-
ни окружность головы становилась нормальной. Высокая
частота гидроцефалии требует проведения дальнейших
исследований для понимания генеза этой патологии. 
Пятнистая хондродисплазия – редкое состояние, ха-
рактеризующееся рентгенологически доказанной «зерни-
стостью» эпифизов и/или позвоночника. Она обычно
подвергается обратному развитию без терапии в течение
первого года жизни. Этиологию данного состояния свя-
зывают с генетическими нарушениями, внутриутробной
вирусной инфекцией, приемом матерью лекарств, вклю-
чая дилантин, варфарин, и дефицитом витамина К у бере-
менной [45]. Первые сообщения об ассоциации пятни-
стой хондродисплазии с НВ были представлены в 1993 г.
D. Chitayat и соавт. [46]. В одном случае произошла внут-
риутробная смерть, и гистологическое исследование кос-
ти показало наличие маленьких фокусов, отражающих на-
рушение кальцификации при нормальной оссификации
[45]. В настоящее время описано более 15 случаев пятни-
стой хондродисплазии, ассоциированной с материнскими
аутоантителами, и ее связывают со скелетными проявле-
ниями НВ [47].
Наиболее частым гематологическим признаком НВ яв-
ляется тромбоцитопения, встречающаяся в 10% случаев. 
I. Katayama и соавт. [48], изучавшие гематологические нару-
шения при НВ (тромбоцитопению и анемию), обсуждают
возможную связь их с антикардиолипиновыми антителами,
так как последние были выявлены в крови новорожденного
с НВ. Описывались также нейтропения и панцитопения, но
в большинстве случаев они были преходящими [49]. Лим-
фопения, частое проявление волчанки у взрослых, при НВ
не наблюдается. 
Системные нарушения представлены обычно неболь-
шим набором органных изменений и, подобно кожным
проявлениям, носят преходящий характер. Они, как прави-
ло, исчезают к 3-му месяцу жизни ребенка.
Подходы к терапии и профилактика НВ. Терапии НВ в
большинстве случаев не требуется, симптоматика стихает
по мере элиминации материнских антител из крови новоро-
жденного, исключение составляет ВППБ. Профилактиче-
ское назначение детям медикаментозных средств также не
рекомендуется.
Необходимость в дополнительной терапии беременных
возникает при наличии у ниx ранее рожденных детей с НВ. 
J. Buyon и соавт. [50] сообщили о применении высоких доз де-
ксаметазона (как неинактивирующегося в плаценте и способ-
ного действовать на плод в активной форме). C.S. Barclay и со-
авт. [51] проводили во время беременности плазмаферез, на
фоне которого отмечалось уменьшение признаков тяжелого
плодного миокардита. R. Kaaja и соавт. [52] успешно использо-
вали внутривенный гамма-глобулин и преднизолон в терапии
беременной для профилактики НВ. H.B. Tran и соавт. [53] на
экспериментальных моделях продемонстрировали уменьше-
ние трансплацентарной передачи Ro/La-антител у мышей, по-
лучавших внутривенный иммуноглобулин. Данная терапия
обеспечивала уменьшение количества IgG-апоптозных клеточ-
ных комплексов в сердце мышей по сравнению с контролем. 
В недавнем контролируемом исследовании P.M. Izmirly
и соавт. [54] показали, что назначение гидроксихлорохина
беременным с СКВ, позитивным по Ro/SSA-антителам,
снижает риск возникновения кардиальных нарушений у
плодов и новорожденных.
Предупреждение тяжелых случаев НВ сводится к тща-
тельному сбору анамнеза у беременной с целью выявления
симптомов, настораживающих в отношении возможного
развития соединительнотканного заболевания у нее и НВ у
плода и новорожденного.
Беременные с СКВ и болезнью Шёгрена требуют осо-
бого обследования на предмет выявления у ниx Ro/La-ан-
тител, которые обнаруживаются соответственно у 30 и 60%
больных, определяя более частую встречаемость НВ среди
их плодов и новорожденных.
Беременность у Rо- и/или La-позитивных больных ну-
ждается в строгом мониторинге с использованием повтор-
ного УЗИ (в том числе допплерометрии пупочных сосудов)
после 17–18-й недели гестации для своевременной диагно-
стики нарушений сердечной деятельности плода, определе-
ния дальнейшей тактики ведения беременных, своевремен-
ного их родоразрешения и при необходимости решения во-
проса о терапевтическом и хирургическом лечении новоро-
жденного (имплантации искусственного водителя ритма). 
В более тяжелых случаях возникает необходимость проведе-
ния плодного парацентеза и внутриматочной желудочковой
стимуляции плода [55, 56].
Дети с ВППБ нуждаются в пожизненном кардиологи-
ческом наблюдении.
В заключние отметим, что, несмотря на определенные
успехи в изучении НВ, многие вопросы, касающиеся рас-
шифровки процесса развития этого синдрома и его лече-
ния, требуют дальнейших исследований.
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